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A fibrose cística (FC) é uma doença hereditária autossômica recessiva 
letal, muito comum entre caucasianos, caracterizada por uma anormalidade 
de produção e função do gene regulador transmembrana da fibrose cística1,2. 
Na Europa, a incidência é de 1 para 2.500 nascidos vivos e, no Brasil, é 
um pouco maior que 1:7.0003. A sobrevida dos pacientes com FC depende 
do acesso irrestrito aos medicamentos e da educação dos familiares 
sobre a melhor forma de administrá-los, impedindo possíveis interações 
e consequentemente a interrupção do tratamento. Para isso, torna-se 
necessária a criação de instrumentos que possam contribuir para o sucesso 
do tratamento farmacológico.
O objetivo do estudo aqui relatado foi construir e adequar instrumentos 
de coleta de dados (ICD) para uma população de pacientes pediátricos 
diagnosticados com FC no ambulatório do Centro de Referência de um 
Hospital Universitário do Sul do Brasil. Os ICD foram desenvolvidos pelas 
autoras deste estudo e construídos em parceria com o Serviço de Farmácia 
que atua nesse ambulatório, conforme acompanhamento clínico dos pacientes. 
Foram coletados dados e informações clínicas dos pacientes, assim como 
informações sobre o entendimento a respeito da FC, os medicamentos em 
uso e a dinâmica do tratamento em domicilio. A escolha da amostra foi por 
conveniência, conforme atendimento ambulatorial no mês de novembro de 
2014. O projeto foi submetido e aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa 
dessa instituição.
Analisaram-se dados de 10 pacientes. A Tabela 1 descreve as características 
gerais desses pacientes. Quanto aos medicamentos, a média foi de 
8,6 medicamentos prescritos por paciente. Todos os pacientes receberam 
prescrição de enzimas e polivitamínicos. Dornase alfa, ácido ursodesoxicólico, 
polimixina E e a associação de solução salina hipertônica e broncodilatador 
foram outros medicamentos prescritos. Os entrevistados referiram dificuldades 
de aquisição de alguns medicamentos, assim como dificuldades relacionadas 
à sua administração. A dificuldade para a realização de exercícios físicos e 
da fisioterapia foi frequentemente citada pelos entrevistados.
Aos ICD foram acrescentadas informações clínicas relevantes, como 
presença de manifestações intestinais e de complicações pulmonares, escore 
hepático e informações sobre dificuldades para a realização do tratamento. 
Essas informações foram adicionadas para que estudos posteriores possam 
correlacioná-las com outros dados coletados, como dados do cuidador e 
dados referentes à aquisição dos medicamentos.
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O conhecimento dos aspectos relacionados ao 
medicamento, dos hábitos dos pacientes e de seus 
cuidadores pode influenciar diretamente no curso 
da doença e na qualidade de vida do paciente. Este 
estudo possibilitou a observação da rotina e da 
dinâmica tanto do atendimento quanto do registro 
dos prontuários eletrônicos dos pacientes desse 
ambulatório, elementos que podem ser adaptados 
à realidade dos serviços cujo funcionamento nem 
sempre ocorre da forma idealizada.
Após as modificações propostas, foi possível 
aprimorar e possibilitar a aplicabilidade do instrumento 
à população de pacientes com FC avaliada no presente 
estudo. Este relato pode servir de auxílio à equipe 
assistencial no debate ao acesso de medicamentos 
para esse grupo de pacientes.
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Região Metropolitana 2 (20%)
Capital 1 (10%)
Acompanhamento de saúde, n (%)
Somente nesse ambulatório 8 (80%)
Outros* 2 (20%)
Mutação, n (%)
Homozigoto F508del 3 (30%)
Heterozigoto F508del 2 (20%)
Outra mutação 2 (20%)
Ausência F508del 1 (10%)
Exames em andamento 1 (10%)
SIP 1 (10%)
Diagnóstico nutricional, n (%)
Eutrofia 6 (60%)
Desnutrição 3 (30%)







SIP: sem informações no prontuário; VO: via oral; VS: via sonda. 
*Unidade Básica de Saúde (UBS) e consultório médico particular.
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